患者，男，70岁。因"反复皮疹1年余，发热2个月余"于2017年6月15日入院。患者1年余前无明显诱因反复出现皮疹，高出皮面，伴轻度瘙痒，主要分布于胸背部、腹部、四肢，颜面部、颈部、双手及双足未出现过皮疹，无发热、胸闷、气短等其他不适，皮疹出现后持续时间\<24 h，就诊于当地医院诊断为"顽固性荨麻疹"，曾用多种外用药涂抹，效果欠佳。2个月余前，患者无明显诱因出现发热，体温最高40 °C，伴畏寒、乏力、盗汗、头痛、头晕，发热时伴有全身红色斑块样皮疹，高出皮面，可融合成片，皮疹分布部位同上，服用非甾体抗炎药物体温可恢复正常，皮疹持续时间仍\<24 h，晨起可自行消退，无寒战，无咳嗽、咳痰、胸闷、气短，无腹痛、腹泻，无尿急、尿频等其他不适，就诊于当地医院。实验室检查：血常规：WBC 6.74×10^9^/L，中性粒细胞占0.80，RBC 3.60×10^12^/L，HGB 98 g/L，PLT 412×10^9^/L；免疫球蛋白：IgM 5.49 g/L，IgE 256 IU/ml；血清免疫固定电泳示：发现M蛋白，为IgM-κ型；骨髓细胞形态学检查均正常，全身PET-CT检查未见明显恶性肿瘤征象。诊断：发热原因待查，M蛋白异常。给予比阿培南、依替米星、莫西沙星、多西环素抗感染治疗，患者仍有发热及皮疹，予以甲泼尼龙40 mg/d静脉滴注，之后予以醋酸泼尼松15 mg/d口服15 d，用激素后体温恢复正常，皮疹消失，停用后患者仍间断有发热及皮疹。后就诊于多家医院，检查提示：血清IgM 9.43 g/L，结核抗体（−），T-spot（−），布氏杆菌（−），疟疾（−），行右侧腋窝淋巴结活检未发现肿瘤细胞，具体治疗不详。患者于2017年6月15就诊于我院。查体：体温36.2 °C，贫血貌，颈部、双侧腋窝及腹股沟可触及肿大淋巴结，质软，边界清，活动度好，无触痛及压痛，余未见阳性体征。实验室检查：血常规：WBC 25.47×10^9^/L，中性粒细胞占0.934，HGB 100 g/L，PLT 536×10^9^/L；C反应蛋白166 mg/L；红细胞沉降率93 mm/1 h；纤维蛋白原定量测定6.98 g/L；血清铁蛋白652.1 µg/L；抗核抗体、抗dsDNA抗体、抗ENA抗体谱、抗中性粒细胞胞质抗体、抗链球菌溶血素O试验、类风湿因子、抗环瓜氨酸肽抗体均阴性；血清免疫固定电泳：IgM-κ型M蛋白血症，血清IgM 9.22 g/L（正常参考值0.46\~3.04 g/L），轻链κ 14.5 g/L（正常参考值6.29\~13.5 g/L）；血清游离轻链κ 30.4 mg/L（正常参考值3.3\~19.4 mg/L）；尿本周蛋白阴性；血清VEGF浓度263.92 ng/L（正常参考值0\~142 ng/L）。腹部B超：右肾囊肿，胆囊壁不光滑。脾不厚，脾实质回声均匀，肝大小形态正常。淋巴结B超：颈部双侧可见淋巴结回声，右侧较大者约0.8 cm×0.3 cm，左侧较大者约0.9 cm×0.3 cm，结构清晰。双侧锁骨上下未见明显肿大淋巴结。双侧腋窝可见淋巴结回声，右侧较大者约2.2 cm×1.3 cm，结构欠清，左侧较大者约0.8 cm×0.6 cm，结构清晰；骨髓细胞形态学检查未见异常；骨髓细胞免疫分型：未检测到异常浆细胞以及异常成熟B淋巴细胞；染色体：46 XY\[20\]；MYD88L256P基因突变阴性；IgH重排阴性；FISH：D13S319缺失、TP53缺失、1q21扩增、RB1缺失、IGH基因重排、IGH-MAF融合基因、IGH-FGFR3融合基因、IGH-CCND1融合基因均未检出。入院当日下午患者出现发热，体温最高38.7 °C，伴乏力及全身风团样皮疹，融合成片，予以洛索洛芬钠30 mg口服，之后患者体温恢复正常，并予以口服氯雷他定，但皮疹无明显改善，次日皮疹自行消退。根据检查结果，除外淋巴瘤、意义未明的单克隆免疫球蛋白症、巨球蛋白血症、多发性骨髓瘤、自身免疫病，诊断为Schnitzler综合征。予以醋酸泼尼松30 mg每日1次口服后，患者体温恢复正常，皮疹消失，并出院。2周后，患者再次出现发热伴皮疹，当时无感染的证据，予以将醋酸泼尼松加量为60 mg每日1次口服，同时加用沙利度胺50 mg每晚1次口服，5 d后沙利度胺加量为100 mg每晚1次口服，药物调整后患者未再发热，皮疹未再出现。之后激素逐渐减量，2个月后减量为醋酸泼尼松25 mg每日1次，4个月后激素减量为20 mg每日1次，同时口服沙利度胺100 mg每晚1次联合治疗，患者病情未再反复，C反应蛋白及红细胞沉降率均已恢复正常，白细胞计数波动于11×10^9^/L，血红蛋白及血小板计数正常。

讨论：Schnitzler综合征是一种罕见病，自被发现以来，国际上共报道约300例。最初Schnitzler综合征主要由法国等西欧国家报道，目前该综合征在全世界大约25个国家都已有报道，主要分布于欧洲及美国地区。国内邝捷等在2013年曾报道1例Schnitzler综合征。目前认为Schnitzler综合征是一种获得性的自身炎症性疾病，细胞因子IL-1在其发病中起关键作用。
